
#罕少见病解析 #

骨良性纤维组织细胞瘤 2例报告并文献复习

杨文圣,季天海,刘丹,戚沛霖

解放军第 174 医院病理科,福建 厦门 361003

作者简介:杨文圣( 1982- ) ,男,山东潍坊人,住院医师,硕士。研究方向:
肿瘤病理学。

通讯作者:戚沛霖( 1935- ) ,男,浙江杭州人, 主任医师。研究方向:肿瘤
病理学。E-mail: qpl_3551@ 126. com

摘要:目的  探讨骨的良性纤维组织细胞瘤( benign fibr ous histiocy toma, BFH )的临床病理特征、诊断及鉴别诊断

要点与治疗方案。方法  对 2 例发生于胫骨的 BFH 的临床表现、影像学特征、组织学形态进行分析, 并复习相关

文献。结果  临床表现、CT 及 M RI图像与组织学特征均支持骨 BFH 的诊断, 骨 BFH 并无特异性的免疫标记。

结论  BFH 在骨关节系统是一种鲜见的良性肿瘤, 须密切结合临床资料、影像学特点及组织形态学特点,才能做出

明确的病理诊断, 并要与干骺端纤维缺损/非骨化性纤维瘤、骨巨细胞瘤等相鉴别。
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Abstract:Objective To explore the clinicopatholog ic features, diagnosis, differ ent ial diagnosis points and therapy of

benign fibrous hist iocyt oma ( BFH ) of bone. Method  T he clinical manifestat ions, radio log ic and histopatholog ical

features w ere analyzed in two cases o f BFH of tibia, wit h r ev iew o f t he related literatur es. Results  The clinical, CT ,

M RI and patho log ical char act eristics suppo rted t he diagnostic of BFH of bone. There w ere no specific immune mark-

ers in BFH o f bone. Conclusions BFH of bone is a rar e benign tumor. To combined w ith clinical data, imaging char-

acteristics and o rg anizat ion morpholog ical features, w e can make a definite patho log y diagno sis. It can make differen-

tial diagnosis w ith other fibrohistiocy tic lesions of bone, such as metaphyseal fibrous defect/ non- o ssifying fibr oma

and o steo clastoma. M eSH: bone tumo r; benign fibr ous hist iocytoma; clinical patholog y

MeSH : Bone Neoplasms; H istiocytoma, F ibrous

  纤维组织细胞性肿瘤是由具有纤维母细胞分化和

组织细胞分化的肿瘤细胞所组成的肿瘤, 它们好发于

软组织, 在骨组织中少见甚或是罕见。WH O 第 3版

( 2002年)的骨肿瘤分类中, 在原先版本基础上将该组

肿瘤从/其他结缔组织肿瘤0中分离并独立成类,包括

良性纤维组织细胞瘤 ( benign f ibr ous hist io cytom a,

BFH )和恶性纤维组织细胞瘤( malignant f ibrous his-

t iocytom a, M FH ) ,其中前者当含有较多的泡沫状组

织细胞时,也可称为纤维黄色瘤、黄色纤维瘤或黄色肉

芽肿[ 1] 。本文报道原发于胫骨的 BFH 2例,并复习文

献进行讨论,以提高对本病的认识。

1  病历摘要

例 1:男, 22岁。1 a 前因自觉外踝处明显疼痛于

外院行左外踝游离体摘除术, 术后恢复良好出院。至

去年年底,患者在活动后再次出现左下肢酸痛,长时间

未见好转, 遂入我院就诊。CT 显示左胫骨中下段骨

质内囊性低密度区, 密度欠均匀, 似有分隔, 边缘骨质

硬化,骨皮质变薄,无骨膜反应及软组织肿胀(图 1)。

例 2:男, 21岁。1个月前活动时不慎出现右脚扭

伤及右小腿酸胀,查体发现右小腿出现骨肿物,为求诊

治入住我院。CT 显示右胫骨中下段骨质内见一近椭

圆形低密度区, 内含小片状高密度影, 外侧骨皮质变

薄,边缘骨质硬化,无骨膜反应及软组织肿胀(图 2)。

MRI显示右胫骨下段外缘局部皮质增厚膨隆, 内见 1

个椭圆形骨质缺损区, T 1WI 低信号, T2WI 压脂高低

混杂信号,边界清楚,周边见环形低信号带(图 3)。

2例临床诊断均为良性骨肿瘤, 采用病灶骨手术

刮除。标本均采用 4%中性甲醛液固定, 常规石蜡 4

Lm 切片, H E 染色。免疫组织化学染色采用 EnV-i

sion两步法, 所用一抗 CD68、S-100、viment in、K-i 67

及试剂盒均购自福州迈新生物技术开发有限公司。病

理检查:肿瘤主要由梭形纤维母细胞构成,呈旋涡状或

车辐状排列,其间为散在或成堆的数量不等的泡沫细
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胞,并见散在分布的多核巨细胞、淋巴细胞及含铁血黄

素沉着(图 4, 图 5)。免疫组化检测: Viment in( + ) ,

CD68( + ) (图 6) , S-100 个别( + ) , K-i 67阳性细胞数

约 1%。病理诊断: (胫骨)良性纤维组织细胞瘤(纤维

黄色瘤)。

2  讨  论

2. 1  概述  BFH 在骨关节系统中是非常少见的一种

良性肿瘤,其发病年龄 5~ 75岁,大多数在 20岁以上,

男女发病比例接近。好发于股骨、胫骨和腓骨等长骨

的骨干、干骺及骨骺端, 部分见于骨盆(特别是髂骨) ,

也可见于骶骨
[ 2]
、颌骨

[ 3]
、肋骨

[ 4]
等,因而几乎全身各

骨都可发生。患者往往在并无病理性骨折时就出现患

部明显的疼痛, 较重时可伴功能障碍或病理性骨折,持

续数天甚至数年方来求医
[ 5]
。

2. 2  病因与命名  骨 BFH 最初被认为来源于组织

细胞,目前认为起源于纤维母细胞
[ 5]
。其组织形态学

表现与骨的干骺端纤维缺损/非骨化性纤维瘤相似而

不能相互区分。但鉴于它们在临床及影像学表现上有

所不同,过去被认为是同一种病变,目前多数学者认为

它们应是两种不同的疾患,即干骺端纤维缺损/非骨化

性纤维瘤是一种与创伤或骨化障碍有关的瘤样病变,

而骨 BFH 是一种真性肿瘤。有文献[ 6] 提出, 因干骺

端纤维缺损/非骨化性纤维瘤与骨 BFH 三者组织学

表现相似,当这种病变发生在骨关节不常见的位置或

不常见的年龄段且有症状出现时, 统一诊断为骨 BFH

是最恰当的。

2. 3  诊断与鉴别诊断  影像学上, X 线及 CT 示骨

BFH 多呈现边界清楚的椭圆形或类圆形的膨胀性破

坏或溶骨性透光性缺损, 中心性或偏心性生长,骨质破

坏区呈软组织样密度或囊性及点片状钙化影, 约 2/ 3

的病例有硬化性边缘,若无骨折时,一般不见骨膜反应

和软组织肿块。MRI 显示, 当 BFH 中组织细胞所占

比例较高时,病变处 T1WI上呈低信号, T2WI 其压脂

像呈高信号; 当纤维细胞所占比例较高时, 病变在

T1W I及 T 2WI及其压脂像均呈低信号
[ 7, 8]
。其组织

学基本特征是梭形纤维母细胞排列成旋涡状或车辐状

结构(即 stor iform 结构) , 其间散在或成簇片状分布较

小的的破骨样多核巨细胞和泡沫细胞, 可伴有淋巴细

胞为主的炎细胞浸润及含铁血黄素沉着,偶见核分裂,

但一般无病理性核分裂。当伴有病理性骨折时,病灶

中可有反应性新生骨形成。与发生于软组织的 BFH

一样,骨的 BFH 并无特异性的免疫标记物,其 Vimen-

t in弥漫阳性, 组织细胞及泡沫细胞往往 CD68 阳性。

本文报道的 2 例 BFH ,其 CT、M RI 及组织学表现均

与文献报道一致。

鉴别诊断主要包括: ( 1)干骺端纤维缺损/非骨化

性纤维瘤:目前认为,把病灶较小且局限于干骺端骨皮

质内的轻度缺损称为干骺端纤维缺损, 当病灶较大而

突入髓腔时则称为非骨化性纤维瘤, 因此非骨化性纤

维瘤可能是从干骺端纤维缺损发展而来
[ 9]
。两者与骨

BFH 的组织学图像几乎相同,主要依靠临床及影像学
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特点来鉴别。前两者常见于 20岁以下的儿童或青少

年,如无创伤或病理性骨折时一般无明显症状,病变主

要位于长骨的干骺端,有时可累及骨骺,除非病灶较大

需切除,大多能随患者成长自愈而无需治疗; 后者多见

于 20岁以上的成年人,常有局部疼痛, 可发生于任何

骨,且不局限于干骺端,需手术治疗。( 2)骨巨细胞瘤:

与骨 BFH 发生部位及影像学表现相似, 但一般无硬

化性边缘。组织学上前者梭形细胞增生活跃,可弥漫

分布破骨样多核巨细胞, 且巨细胞体积大, 核数目多

(常为 10~ 30个) ; 而后者的梭形细胞较小, 常排列成

storiform 结构,破骨样多核巨细胞较小, 核数目少(常

为 3~ 10 个 ) , 且泡沫细胞较前者更常见。 ( 3) 骨

MFH :当 M FH 分化较好时,可类似 BFH。但前者往

往有边界不清的骨皮质中断缺损, 无硬化边缘,并有周

围软组织侵犯, 瘤细胞有多形性及病理性核分裂, 而后

者无。

2. 4  治疗与预后  骨 BFH 被认为是一种真性的良

性肿瘤,其治疗通常采用对肿瘤病灶的广泛切除或刮

除,预后较好,少数可复发,但多次复发并有软组织累

及者建议采取截肢治疗。国外 Santakumar 等
[ 10]
的研

究曾经报道33例骨 BFH 患者,其中有 6例术后复发,

但这 6例中又有 4例最终截肢。本资料中 2例术后均

随访 18个月,复查 CT 无复发及软组织累及。
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1  病历摘要

女, 26 岁。因右手外伤来医院就诊, 常规处置伤口后, 医嘱

注射 TAT (武汉生物制品研究所生产的每支含 1 500 IU 国药

准字 S10820040)。患者否认注射免疫血清史、无药物过敏史、

无家族过敏史, T AT 皮试液的配制、判断标准及注射方法均严

格按照5护理技术操作手册6制订的标准进行操作。20 min 后

皮试结果为阳性,皮丘直径 1. 5 cm, 周围有红晕, 无伪足, 无胸

闷发憋症状;余下 T AT 液体稀释后分 2 次脱敏注射, 每次间隔

20 min,注射完毕观察 30 min 无不良反应。TAT 注射后第 5

天,患者于 T AT 皮试处直径 4 cm 内出现荨麻疹样风团、瘙痒,

无痛感;臀部肌内注射部位直径约 11 cm 内出现荨麻疹样风

团、瘙痒、水肿伴疼痛。医嘱予 5%葡萄糖注射液 250 ml+ 10%

葡萄糖酸钙注射液 10 m l静脉滴注即刻, TAT 皮试处不适症状

在用药 1 h 后缓解, 风团消失,仍有痒感; 臀部肌内注射部位症

状缓解情况:风团、瘙痒及水肿较前减轻, 疼痛症状仍明显。医

嘱予口服马来酸氯苯那敏 4 mg /次, 3 次/ d。3 d 后除臀部仍有

疼痛症状外,其他症状消失; 5 d 后痊愈。

2  讨  论

TAT 是外伤患者防治破伤风的特效药, 在临床上广泛应

用。本病例发生在 TAT 脱敏注射后第 5 天, 界于延缓型和加

速型之间,护理人员在使用易过敏药物前, 不但要详细询问患

者的过敏史,而且要认真地向患者交待过敏反应的症状及注意

事项。同时 ,应在注射后 15 d 内跟踪回访患者情况, 如有不适

及时就诊,以保证患者安全。
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